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Figura 1. Aspecto macroscópico, cara inferior hígado
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HISTORIA CLÍNICA
NEONATO de 24 días de vida, insuficienciahepática desde el nacimiento. Vía biliar sin




La hemocromatosis neonatal es una de las cau-
sas de fallo hepático en el recién nacido de causa
no bien conocida (1). Se caracteriza por el depó-
sito de hierro en el hígado y en los tejidos extra-
hepáticos, con cierto respeto del sistema retículo-
endotelial, en ausencia de enfermedad hemolítica,
síndromes asociados con depósito de hierro o
sobrecarga masiva de hierro exógeno [1].
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Figura 2. Hígado (Masson).
Figura 3. Hígado (Perl).
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Figura 4. Tiroides (Perl). Depósito de hierro
Se presenta como fallo hepático rápidamente
progresivo con niveles altos de transaminasas. La
hiperferritinemia apoya el diagnóstico de hemo-
cromatosis neonatal [2].
Se han descrito casos de herencia autonómica
recesiva, dominante e incluso mitocondrial. Sin
embargo, esta enfermedad podría estar relaciona-
da con una infección viral materna afectando al
hígado fetal [2].
El hígado, macroscópicamente, presenta fibrosis
y/o cirrosis sin alteraciones en la vía biliar extra-
hepática. Microscópicamente, se observa necrosis
hepatocelular, proliferación ductal, transformación
giganto-celular, siderosis, fibrosis y nódulos de
regeneración. Hay pérdida de la arquitectura trabe-
cular con conservación de los espacios porta (Fig.
2 y 3) [3]. El depósito de hierro extrahepático
afecta generalmente al tiroides, corteza suprarre-
nal, páncreas y túbulos renales. Aunque la biopsia
oral se recomienda para establecer el diagnóstico
[4], en nuestra experiencia el depósito de hierro
en las glándulas salivales ha sido poco frecuente.
El diagnóstico diferencial morfológico con en-
fermedades como la tirosinemia, galactosemia y
síndrome de Zellweger se basa en la demostración
de depósito de hierro en los tejidos extrahepáticos
[4].
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